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④腫瘍細胞 MYCN 遺伝子の増幅，⑤腫瘍細胞の DNA 
ploidy が使われており，Childrenｾs Oncology Group
（COG）のリスク分類ではこれらの因子の組み合わせ
から low risk，intermediate risk および high risk の
３群に分けられている1)（表１）．




圧迫症状や stage 4S での肝腫大による呼吸障害がみ
られる場合には術後の化学療法を行う必要がある．化












２. Intermediate risk 群の治療

























×２）＋VCR 1.5㎎/sqm×１＋ THP 40㎎/sqm×１

































が明らかなのは13ﾝcis retinoic acid（RA）である．CCG 
の臨床試験で高リスクの神経芽腫症例の地固め療法後
に RA の randomized trial を行ったところ投与群の 
event-free survival は非投与群に比べて明らかに高い





sarcoma Studies（IRS，現在の Soft Tissue Sarcoma 
Committee of the Childrenｾs Oncology Group）の長年
にわたる治療研究により劇的な改善がみられている
が，遠隔転移症例などは現在でも予後不良であり新た
表１　COG neuroblastoma risk group
Risk INSS stage Age MYCN Histology DNA ploidy
Low
1 0ﾝ30 yr Any Any Any
2A/2B 0ﾝ30 yr Non-amp Any Any
4S ＜365 day Non-amp Fav ＞1
Intermediate
3 ＜547 day Non-amp Any Any
3 ≧365 day Non-amp Fav Any
4 ＜365 day Non-amp Any Any
4 ≧365 day＜547 day Non-amp Fav ＞1
4S ＜365 day Non-amp Any 1
4S ＜365 day Non-amp Unfav Any
High
2A/2B 0ﾝ30 yr Amp Any Any
3 0ﾝ30 yr Amp Any Any
3 ≧547 day Non-amp Unfav Any
3 ≧365 day Amp Any Any
4 ＜365 day Amp Any Any
4 ≧547 day Any Any Any
4S ＜365 day Amp Any Any







low risk A，low risk B，intermediate risk，および 
high risk の４つにリスク分類が行われており，その長

















　Low risk A 群に対しては VCR＋actinomycin D（ACT）
の２剤を使った VA 療法を４週毎に，VA の行われな
い週には VCR を32週まで行う．
　Low risk B 群に対しては VCR＋ACT＋CPM（VAC）
を３週毎，VAC の行われない週には VCR を43週まで
行う．
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表２　Risk stratification for rhabdomyosarcoma




1 Ⅰ Favorable a or b ERMS M0 N0
1 Ⅱ Favorable a or b ERMS M0 N0
1 Ⅲ Orbit only a or b ERMS M0 N0
2 Ⅰ Unfavorable a ERMS M0 N0 or Nx
Low B
1 Ⅱ Favorable a or b ERMS M0 N1
1 Ⅲ Orbit only a or b ERMS M0 N1
1 Ⅲ Favorable a or b ERMS M0 N0 or N1 or Nx
2 Ⅱ Unfavorable a ERMS M0 N0 or Nx
3 Ⅰ/Ⅱ Unfavorable a ERMS M0 N1
3 Ⅰ/Ⅱ Unfavorable b ERMS M0 N0 or N1 or Nx
Intermediate
2 Ⅲ Unfavorable a ERMS M0 N0 or Nx
3 Ⅲ Unfavorable a ERMS M0 N1
3 Ⅲ Unfavorable a ERMS M0 N0 or N1 or Nx
１/２/３ Ⅰ/Ⅱ/Ⅲ Any a or b ARMS M0 N0 or N1 or Nx
4 Ⅰ/Ⅱ/Ⅲ/Ⅳ Any a or b ERMS M1 N0 or N1 
high
4 Ⅳ Any a or b ERMS M1 N0 or N1
4 Ⅳ Any a or b ARMS M1 N0 or N1
Favorable sites are orbit and eylid､ nonparameningeal head and neck､ and nonbladder and non prostate genitourinary 
tract｡ Unfavorable sites are bladder､ prostate､ extremity､ parameningeal and other a､ ≦5㎝ in diameter､ b､ ＞5㎝ in 
diameter
ARMS：alveolar rhabdomyosarcoma､ ERMS：embryonal rhabdomyosarcoma
M0：no distant metastasis､ M1：distant metastasis
N0：not involved､ N1：regional nodes involved､ Nx：node status unkown
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　High risk 群は VAC による治療後の長期生存率30
％未満であり満足すべき効果が得られていない．現在 



















　腎摘出の後 regimen EEﾝ4A を行う．











　両側とも stageⅠﾝⅡ/favorable histology であれば 
regimen EEﾝ4A を行う．片方でも stageⅢﾝⅣ/favor-
able histology であれば regimen DDﾝ4A を施行する．
片方でも anaplastic histology であれば regimenⅠ
（VCR＋DOX＋CPM＋VP16）を行う．
６. StageⅠﾝⅣ/clear cell sarcoma of the kidney
　腎摘出の後，放射線照射（10.8Gy）＋regimenⅠを
行う．




Specimen-confined (no positive margins)




Specimen-confined (no positive margins)
Tumor thrombus in extra-nenal vessels
(thrombus removed complete)
Ⅲ
Not specimen-confined (positive surgical margins)
and/or invasion into vital structures (not fully resectable)
Tumor rupture pre- or peri-operatively and/or tumor wedge-biopsied pre-treatment
Peritoneal contamination by tumor or implants on peritoneal surface
Positive lymph node metastasis (renal hilar､ periaortic or beyond)
Ⅳ
Distant lymph node metastasis
Hematological metastasis (lung､ liver､ bone､ brain)








Society of Pediatric Oncology（SIOP）と米国の 
Pediatric Oncology Group（POG）/Childrenｾs Cancer 
Group（CCG）での臨床試験が代表的である．病期分
類は SIOP では切除前の腫瘍の進展度から分類する 
Pre-Treatment Extent of Disease（PRETEXT）分類，
POG/CCG においては切除後残存腫瘍の程度と組織分
類を考慮した POG 分類が使われている．
　SIOP での標準治療は CDDP 80㎎/sqm 24時間持続
静注＋DOX 60㎎/sqm 48時間持続静注（PLADO 療
法）を外科的切除の前に４クール行った後，切除後さ
らに２クール行うものである．この治療により５年 
disease-free survival は PRETEXTⅠ，Ⅱ，Ⅲ，Ⅳで
それぞれ100%，83%，56%，46%であった13)．
　一方，POG/CCG の化学療法の基本骨格は CDDP 90




histology の症例は外科的切除の後 DOX の単剤投与
を行っている．本治療による５年 event-free survival 
は stageⅠ，Ⅱ，Ⅲ，Ⅳでそれぞれ91%，100%，64%，
25%であった14)．現在 COG で行われている臨床試験
では stageⅢ，Ⅳに対しては C5V＋DOX で治療成績
の向上を図っている．












































Ellsworth 分類が使われていたが，この分類は EBRT 
が標準的治療であった時代に提唱されたものであり，
今日の治療状況にそぐわないと考えられている．現在













メンは VCR 1.5㎎/sqm＋VP16 150㎎/sqm×２＋
carboplatin（CBDCA）560㎎/sqm を使った VEC レ
ジメンである．VEC６クール後に局所療法を行った際
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